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APRESENTAÇÃO

Cada vez mais observamos que a formação profissional deve ser completa e 
extensiva, chegando a ser extenuante com a evolução das tecnologias.

O aluno/profissional graduado deve estar atento aos novos acontecimentos, 
sendo assim é imprescindível o hábito da leitura de artigos científicos que nos trazem 
o que acontece de mais novo em avaliações, métodos de diagnóstico e tratamento.

Este compilado de 21 artigos contempla os saberes e competências em 
Fisioterapia nos atualizando sobre estes diversos temas relevantes da atualidade. 

Além do hábito da leitura devemos nos conscientizar em extravasar nosso 
conhecimento para os demais profissionais, esta troca de experiências contribui para 
o desenvolvimento de atitudes e habilidades para o exercício profissional de forma 
segura e com qualidade.

Boa Leitura!
Anelice Calixto Ruh 
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CAPÍTULO 16

INFLUÊNCIA DA VENTILAÇÃO NÃO INVASIVA NA 
DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE (DMD) – UMA 

REVISÃO SISTEMÁTICA

 Bianca Paraiso de Araujo
Centro Universitário IBMR – Rede Laureate, Rio 

de Janeiro, RJ

Beatriz Jaccoud Ribeiro
Centro Universitário IBMR – Rede Laureate, Rio 

de Janeiro, RJ

Angélica Dutra de Oliveira
Centro Universitário IBMR – Rede Laureate, Rio 

de Janeiro, RJ

RESUMO: Objetivo: O presente trabalho teve 
como foco analisar a influência da Ventilação 
Não Invasiva (VNI) em pacientes com DMD, 
a qual se caracteriza como um distúrbio 
genético ligado ao cromossomo X, gerando 
comprometimento muscular progressivo. Com 
isso, foi considerado o uso dos parâmetros 
da Capacidade Vital (VC) e Fração de Ejeção 
do Ventrículo Esquerdo (LVEF) para analisar 
a evolução da doença. Método: Essa revisão 
sistemática foi desenvolvida de acordo com a 
declaração do PRISMA, com base em artigos 
pesquisados nos bancos de dados do PUBMED, 
Base PEDro, Lilacs, Scielo e Bireme. As 
buscas foram realizadas nas línguas inglesa e 
portuguesa, sem filtro para a data inicial e até abril 
de 2018.  Resultados: Os trabalhos avaliaram a 
capacidade respiratória de 299 pacientes, onde 
foram divididos em 2 grupos experimentais que 
utilizaram diariamente o tratamento com a VNI 

grupo 1 (G1) que utilizou apenas intervenções 
noturnas e o grupo 2 (G2) durante 24 horas 
comparados com o grupo controle (GC), tendo 
eles uma idade média de 21,74 anos. Durante 
os estudos, o G1 apresentou uma porcentagem 
média na escala VC entre 17,15% e G2 9,65%, 
já a LEVF demonstrou no G1 49,11% e GC 
36,31%. Conclusão: Observou-se que o G1 
apresentou valores do VC maiores comparados 
com o G2, sugerindo então que a utilização da 
VNI Noturna pode promover ao paciente um 
melhor prognóstico da capacidade respiratória. 
Estes resultados podem estar correlacionados 
com uma maior oxigenação do tecido muscular 
cardíaco, favorecendo o aumento do volume de 
sangue ejetado pelo ventrículo esquerdo.
Palavras-chave: Distrofia Muscular de 
Duchenne, VNI, ventilação não invasiva, VC, 
LVEF.  
ABSTRACT: Objective: This study aims to 
analyze noninvasive ventilation (NIV) in patients 
with DMD, a genetic disorder related to the X 
chromosome that causes progressive muscular 
impairment. Thus, the use of its Vital Capacity 
(VC) determinants and the left ventricular 
ejection fraction (LVEF) were analyzed to 
comprise the evolution of the disease. Method: 
This systematic review was developed according 
to a PRISMA statement, based on databases 
searched from PUBMED database, PEDro 
Base, Lilacs, Scielo and Bireme. Results: 



Saberes e Competências em Fisioterapia 2 Capítulo 16 168

299 patients were evaluated for respiratory capacity, then they were divided into 2 
experimental groups that used daily treatment with one group VNI 1 (G1), which uses 
only the night interventions and the group 2 (G2) for 24 hours compared to the control 
group (CG), the patient average age was 21.74 years. During the studies, the G1 
obtained an average participation in the VC scale between 17.15% and G2 9.65%, 
however LEVF showed G1 49.11% and GC 36.31%. Conclusion: It was observed that 
G1 had higher CV values   compared to G2, suggesting that the use of NIV can promote 
for the patients a better prognosis of respiratory capacity. The results may be correlated 
with increased oxygenation of the cardiac muscle tissue, favoring an increase in the 
volume of blood ejected from the left ventricle.
KEYWORDS: Duchenne Muscular Dystrophy, NIV, noninvasive ventilation, VC, LVEF.

1 |  INTRODUÇÃO

A Distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doença ligada ao cromossomo 
X que afeta cerca de 1 em cada 3.500 a 6.000 nascimentos masculinos por ano 
(BUSHBY e cols., 2010a). Na DMD ocorre a mutação no gene que codifica a proteína 
distrofina, com isso pouca ou nenhuma distrofina está presente no sarcolema desses 
pacientes. Assim, a ausência do reforço estrutural da distrofina, favorece o rompimento 
do sarcolema durante a contração muscular. A alteração da  membrana plamática 
facilita o rompimento progressivo e lento das fibras musculares e a consequente morte 
do tecido (TORTORA e cols., 2016).

Os pacientes com DMD regularmente apresentam desenvolvimento normal e 
raramente manifestam sintomas até os 2 anos de idade. Depois disso, os pacientes 
apresentam fraqueza muscular progressiva, um dos sinais clínicos mais característicos 
é a manobra de Gowers, com a evolução da doença, geralmente os pacientes perdem 
a deambulação aos 7-12 anos de idade (LEE e cols., 2018).

A DMD é caracterizada por fraqueza muscular progressiva, comprometimento 
respiratório e cardíaco, assim as principais causas de mortalidade são complicações 
cardíacas e respiratórias (BUSHBY e cols., 2010b). Frequentemente, a disfunção 
cardíaca em pacientes com DMD acarretam cardiomiopatia ou arritmia cardíaca. A 
Cardiomiopatia ocorre geralmente em torno de 14 a 15 anos, porém pode ocorrer em 
qualquer faixa etária (COX e cols., 1997; EL-ALOUL e cols., 2017).

O tratamente mais indicado para retardar o aparecimento da cardiomiopatia em 
Duchenne é realizado com corticoides orais (BARBER e cols., 2013). Entretanto, mais 
estudos precisam ser realizados, afim de determinar o momento ideal para iniciar a 
medicação (LEE e cols., 2018). 

Para minimizar o trabalho respiratório, os pacientes progressivamente aceleram 
a frequência respiratória. Apesar dessa estratégia, em uma determinada etapa da 
doença, não é mais possível manter uma adequada ventilação alveolar e há uma 
consequente elevação da pressão arterial de gás carbônico (PaCO2). A hipercapnia 
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noturna, tipicamente, ocorre quando a capacidade vital (VC) fica abaixo de 40% do 
valor adequado e em até 12 meses, 70% dos casos progridem para hipercapnia diurna 
(HUKINS e cols., 2000; TOUSSAINT e cols., 2007b; WARD e cols., 2005). Dentre 
os pacientes com DMD, o declínio da VC geralmente inicia na adolescência, estima-
se que até 90% dos quais não utilizam ventilação não invasiva (VNI), falecem por 
complicações pulmonares associado com a fraqueza da musculatura respiratória entre 
16,2 e 19 anos de idade e dificilmente após os 25 anos (EMERY e cols., 1980; INKLEY 
e cols., 1974; PHILLIPS  e cols., 2001; RIDEAU e cols., 1983; VIGNOS e cols., 1977). 

A VNI é uma técnica de suporte ventilatório, onde o fornecimento de ar é 
realizado para as vias aéreas mediante a utilização de máscaras que são conectadas 
ao ventilador (QUINTÃO e cols., 2009; MEHTA e cols., 2001). BiPAP (Bi-level positive 
airway pressure) e CPAP (Continuous positive airway pressure) são exemplos de 
métodos de VNI que vêm evoluindo como consequência dos estudos realizados sobre 
os efeitos das terapias ventilatórias (SOUBANI e cols., 2014; HO e cols., 2006).

Entre os comprometimentos apresentados pelos pacientes com DMD, o 
enfraquecimento gradual dos músculos respiratórios eventualmente leva à insuficiência 
respiratória crônica, devido a isso a utilização da ventilação não invasiva em casa se 
faz necessário (INKLEY e cols., 1974). Geralmente, a VNI é primeiramente introduzida 
apenas à noite, assim que o paciente começa a exibir sinais de hipoventilação 
durante a vigília (ABOUSSOUAN e cols., 2015). Com a progressão da doença, há 
necessidade da utilização da VNI durante o dia, intermitentemente no início e, em 
seguida, continuamente (BACH e cols., 2011).

Com isso, essa revisão sistemática visa analisar a evolução respiratória dos 
pacientes acometidos pela DMD submetidos a ventilação não invasiva, comparado 
com os dados apresentados pelo grupo controle. A avaliação será baseada nos 
parâmetros da Capacidade Vital (CV) e Fração de Ejeção do Ventrículo Esquerdo 
(LVEF) com o objetivo de analisar a progressão da doença. 

2 |  MÉTODOS 

Essa revisão sistemática foi desenvolvida de acordo com a declaração do 
PRISMA, com base em artigos pesquisados nos bancos de dados do PUBMED, Base 
PEDro, Lilacs, Scielo e Bireme as buscas foram feitas em abril de 2018.

As palavras-chave utilizadas foram: Distrofia Muscular de Duchenne, VNI, 
ventilação não invasiva, VC, LVEF. A busca foi realizada sem filtro para data inicial, 
com limite para abril de 2018, os artigos selecionados encontravam-se na língua 
inglesa e portuguesa.

Foram incluídos no estudo, artigos que cumpriram os critérios inclusão, sendo 
eles: abordar a DMD, utilizar a ventilação não invasiva no tratamento fisioterapêutico, 
não ser um artigo de revisão sistemática, metanálise ou estudo de caso, e utilizar os 
parâmetros da capacidade vital e fração de ejeção do ventrículo esquerdo. 
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Após a elaboração das palavras chaves, a busca nas bases de dados apresentou 
os seguintes resultados: foram encontrados 144 artigos (PUBMED), 85 artigos (Scielo), 
645 artigos (Bireme), 10 artigos (Lilacs) e 18 artigos (Base PEDro), gerando um total 
de 902 artigos.

Após a exclusão de 50 artigos duplicados, foi feita a leitura de títulos e resumos 
de 852. Após essa análise, foram selecionados 84 trabalhos para a leitura na integra, 
com a avaliação dos mesmos, foi identificado 4 artigos que contemplaram os critérios 
de elegibilidade, conforme ilustrado na Imagem 1.

 

Estudos incluídos na revisão 
sistemática 

 (N=4) 
 
 

Registros identificados através da 
pesquisa de bases de dados 

 
PubMed (N= 144) 

Scielo (N= 85) 
Bireme (N= 645) 

Lilacs (N=10) 
PEDro (N= 18) 

 (N=902) 

Artigos de texto completo 
avaliados para elegibilidade 

 (N=66) 

Artigos de texto completo excluídos 
por motivos: 

 
Case Reported (N=13) 
Comparar DMD com outras doenças 
(N=10) 
VNI no pós operatório (N=2) 
Comparar VNI e VM (N=3) 
Não abordar a influência da VNI 
(N=16) 
Não utilizar VC (N=2) 
Sem grupo controle (N=10) 
Outro idioma (N=1) 
Review (N=5) 
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Registros selecionados com 
base em título e resumo 

 (N=84) 

 

 

Registros excluídos com base na 
revisão do título e resumo 

(N=768) 

 

Registros após a remoção de 
duplicatas 
(N=852) 

Tr
ia

ge
m

 
El

eg
ib

ilid
ad

e 
In

cl
us

ão
 

Imagem 1: Fluxograma.

3 |  RESULTADOS

A amostra foi composta de 299 pacientes (n=299), em que 170 pertenciam ao 
grupo experimental (GE) e 129 ao grupo controle (GC), onde 100% dos integrantes de 
ambos os grupos eram do sexo masculino. A idade média apresentada pelos grupos 
foi de 24,38 ± 4,68 e 19,1 ± 2,61 anos, respectivamente. 

Os artigos selecionados avaliam a eficácia do tratamento fisioterapêutico utilizando 
a VNI, seja ele durante a noite ou domiciliar (G1), ou durante 24h (G2) comparado com 
o tratamento tradicional do paciente sem a utilização da ventilação (GC), utilizando os 
parâmetros de avaliação respiratória com a finalidade de acompanhar a evolução do 
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paciente durante o estudo (Tabela 1).

Autor GE GC 

Toussaint e cols, 
2008

Hipercapnia antes da VNI / VNI Noturna 
/ VNI durante 24h

Ishikawa e cols, 
2010

VNI Noturna / VNI durante 24h

Santos e cols, 
2016 

VNI Noturna

       Lee e cols,     
2018

VNI Domiciliar 

Sem VNI

Tabela 1: Frequência de utilização da VNI durante o tratamento. Fonte: Lee e cols, 2018; 
Toussaint e cols, 2008; Ishikawa e cols, 2010; Santos e cols, 2016. 

A evolução da doença foi avaliada através de diversos parâmetros, onde a 
funcionalidade respiratória do paciente foi observada pelos níveis da Capacidade 
Vital (VC). Os integrantes do GE foram submetidos as intervenções descritas acima, 
obtendo as médias citadas abaixo:

• G1 Pré Intervenção: 9,27%;

• G1 Pós Intervenção: 8,5%;

• G1: 16,13% ± 7,08;

• G2: 9,65% ± 3,33.

O parâmetro da VC apresentou maiores níveis para o G1 que utilizou a VNI 
Noturna (16,13% ± 7,08), quando comparado com os resultados dos pacientes 
representantes do G2, que realizaram VNI durante 24h (9,65% ± 3,33). Sugerindo que 
a intervenção fisioterapêutica noturna em comparação ao tratamento durante todo o 
dia promove um melhor prognóstico do paciente, favorecendo o retardo da progressão 
da insuficiência respiratória causada pela evolução da doença (Gráfico 1). 
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Gráfico 1: Média dos resultados da Capacidade Vital (VC) com o Desvio padrão, entre os 
grupos G1 e G2. Fonte: Toussaint e cols, 2008; Ishikawa e cols, 2010; Santos e cols, 2016.

 

Foi apresentado dados dos níveis da VC, pré e pós intervenção da VNI do G1, 
indicando valores iniciais de 9,27% e finais de 8,5% (Gráfico 2). Demonstrando um 
declínio controlado, quando comparado com o GC, deste modo, indicando uma menor 
perda da funcionalidade respiratória do paciente submetido a VNI.
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Gráfico 2: Média dos resultados da Capacidade Vital (VC) em pacientes do G1 durante o 
período pré e pós intervenção. Fonte: Toussaint e cols, 2008; Santos e cols, 2016.

Além da capacidade respiratória, foi avaliada a Fração de Ejeção do Ventrículo 
Esquerdo (LVEF) dos pacientes submetidos a VNI Noturna, e tais dados foram 
comparados com o GC, o qual não utilizou a mesma intervenção. Os níveis médios 
alcançados pelo G1 são 49,11% e o GC alcançou 35,31%, indicando que o G1 
apresentou maiores níveis de LVEF, resultando em uma melhor funcionalidade 
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cardíaca do indivíduo. 
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Gráfico 3: Média dos resultados da Fração de Ejeção do Ventrículo Esquerdo (LVEF) entre os 
grupos G1 e GC. Fonte: Lee e cols, 2018; Ishikawa e cols, 2010.

4 |  DISCUSSÃO

Na DMD, os problemas respiratórios e a disfunção do músculo cardíaco são 
agravados substancialmente com a progressão da  doença, resultando em diminuição 
da qualidade de vida desses pacientes (SARNAT e cols., 2015). Devido a melhoria 
dos tratamentos respiratórios, com o uso de ventiladores noturnos e técnicas de tosse 
mecanicamente assistida, as complicações pulmonares estão diminuindo, porém os 
pacientes estão frequentemente apresentando cardiomiopatia, se tornando a principal 
causa de mortalidade na DMD (EAGLE e cols., 2002; GOMEZ-MERINO e cols., 2002; 
JO e cols., 2016; SARNAT e cols., 2015). 

Em termos de função cardíaca, geralmente pacientes idosos são mais propensos 
a terem piores resultados em tal avaliação. No entanto, no estudo realizado por  Lee e 
cols (2018), demonstrou que os pacientes com idade mais avançada que utilizou a VNI 
não apresentaram função inferior quando comparados com os mais jovens do mesmo 
grupo. Além disso, o grupo que realizou o tratamento com VNI apresentou melhor 
função diastólica e sistólica do que o grupo controle, embora os pacientes atendidos 
com a VNI fossem mais velhos. Os resultados apresentados por esse estudo, não 
foram compatíveis com o consenso anterior de que pacientes idosos com DMD muitas 
vezes apresentam mais disfunção cardíaca do que os mais jovens (COX e cols., 1997).

Os testes de função pulmonar são utilizados para avaliar a gravidade da fraqueza 
muscular respiratória em pacientes com DMD (TOUSSAINT e cols., 2007a). A VNI 
geralmente é iniciada quando o paciente apresenta hipoventilação noturna, mesmo 
na ausência de sintomas (ABOUSSOUAN e cols., 2015). Mais estudos precisam ser 
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realizados, afim de determinar se o início da VNI no estágio inicial da fraqueza muscular 
respiratória favorece o quadro ventilatório desses pacientes (RAPHAEL e cols., 1994).

Declarações de consenso enfatizaram que a VNI pode e deve ser usada 
continuamente e por longo prazo, como uma estratégia de evitar ao máximo 
à traqueostomia (BIRNKRANT e cols., 2010; FINDER e cols., 2004; PANITCH 
BIRNKRANT e cols., 2007).

Alguns estudos avaliaram a média de sobrevida dos pacientes diagnosticados 
com DMD, os quais fizeram uso da VNI, Bach e cols (1993) apresentou uma média de 
32,5 anos; Toussaint e cols (2006) relatou que 50% dos pacientes que utilizaram do 
recurso apresentaram sobrevida até 31 anos, já Kohler e cols (2009) observou que os 
pacientes que iniciaram a VNI Noturna aproximadamente aos 19 anos, demonstraram 
50% de sobrevida aos 35 anos. Nos estudos de Bach e Toussaint, a aplicação da 
VNI durante o dia foi fornecida através de peças bucais de 15 mm e foi utilizada a 
tosse mecanicamente assistida. Em nenhum desses três trabalhos a traqueostomia 
foi evitada completamente pelos pacientes que realizaram a VNI continuamente 
(ISHIKAWA e cols., 2011).

Foi sugerido através do estudo de Toussaint e cols (2008), que a recuperação do 
drive ventilatório em pacientes com DMD pode estar correlacionado  com os efeitos a 
longo prazo da utilização da VNI Noturna, deste modo, indicando um possível aumento 
da capacidade dos músculos respiratórios. 

Santos e cols (2016) apresentaram uma hipótese para explicar a relação da VNI 
com a melhora do volume pulmonar, desse modo, demonstrando que  a VNI pode 
contribuir para preservar a complacência pulmonar e da parede torácica, retardando 
assim, a perda do volume pulmonar associadas à fraqueza muscular. O suporte 
para essa hipótese é baseado em evidências anteriores de que melhorias no volume 
pulmonar ocorreram com a utilização da VNI com pressão positiva intermitente. A 
aplicação de pressão positiva pode retardar o desenvolvimento do padrão respiratório 
restritivo, deformidades da caixa torácica e fraqueza muscular respiratória (MCKIM e 
cols., 2012; STEHLING e cols., 2015).

Em um estudo conduzido em camundongos com DMD, em relação à função 
muscular respiratória, sugere-se que o alongamento forçado das fibras do diafragma, 
induzido pelo recolhimento elástico do tórax, à medida que ocorre a contração do 
diafragma, pode levar à lesão por contração excêntrica. A contração excêntrica pode 
causar danos aos componentes contráteis e ao citoesqueleto das fibras musculares 
(KILMER e cols., 2001). Pela ausência da distrofina em pacientes com DMD, o limiar 
de estresse mecânico pode ser reduzido e assim, a contração excêntrica induziria a 
lesão tecidual (PETROF e cols., 1993).

Devido a progressão natural da doença, a musculatura respiratória provoca déficits 
que se apresentam de forma crônica,  desta forma, os pacientes não são capazes de 
realizar a eliminação adequada do CO2, consequentemente, os indivíduos acometidos 
pela doença desenvolvem hipercapnia (ANON e cols., 1999).  A sensação de falta de ar 
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é resultado do esforço crescente dos músculos respiratórios enfraquecidos pela busca 
da manutenção da normocapnia, procurando estabilizar os níveis ideais de PaCO2, os 
pacientes podem acabar adotando um padrão de respiração que os colocam em alto 
risco de fadiga muscular respiratória (TOUSSAINT e cols., 2008).

5 |  CONCLUSÃO

Com base na literatura, concluiu-se que o grupo que utilizou da VNI Noturna 
apresentou maiores níveis de VC quando foram comparados com o grupo que utilizou 
a VNI durante 24 horas. Desse modo, sugerindo um favorecimento da capacidade 
respiratória para ambos os grupos e com maior significância para os pacientes do 
grupo G1. Esses resultados podem estar correlacionados com uma maior oxigenação 
do tecido muscular cardíaco, favorecendo a elevação dos níveis de LVEF, gerando 
assim um aumento do volume de sangue ejetado pelo ventrículo esquerdo. Dessa 
forma, podemos sugerir que a intervenção da VNI possibilita um parecer favorável em 
relação ao quadro do paciente acometido pela DMD.
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